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肾上皮样血管平滑肌脂肪瘤6例的临床病理分析
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摘要： 目的 探讨肾上皮样血管平滑肌脂肪瘤（EAML）的临床病理特征、免疫组化及鉴别诊断。方法 对安徽医科大学附

属宿州医院 2017年 3月至 2020年 8月病理科诊断的 6例肾脏上皮样血管平滑肌脂肪瘤进行临床病理分析及免疫组化研究，并

复习相关文献。结果 6例EAML均为女性，年龄范围 35~87岁，平均年龄 58.3岁。影像学术前 2例考虑为错构瘤，4例为肾脏

占位，肾癌待排。显微镜下肿瘤由不同比例的上皮样细胞，血管，平滑肌，脂肪组织和慢性炎细胞构成，上皮样细胞占肿瘤成分

的 60%以上，部分细胞异型明显，灶区伴坏死。免疫组化梭形细胞抗体黑色素瘤（HMB-45）（5/6）、黑色素A（Melan-A）（5/6），波

形蛋白（Vimentin）（6/6），转录因子E3（TFE-3）（1/6），S-100蛋白（S-100）、内皮细胞标志物（CD34）、共同型急性淋巴细胞白血病

抗原（CD10）、细胞角蛋白（CKpan）均（−），Ki-67增殖指数 1%~10%。结论 EAML是具有恶性潜能的间叶性肿瘤，以增生的上

皮样细胞为主，兼具AML的三种成分。临床易误诊，生物学行为有复发及转移倾向，需临床密切随诊。
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Abstract： Objective To explore the clinicopathologic features, immunohistochemistry and differential diagnosis of renal epitheli‑
oid angiomyolipoma (EAML).Methods Six case of EAML who were diagnosed by pathology department of Suzhou Hospital Affiliated
to Anhui Medical University from March 2017 to August 2020 were analyzed with conventional histopathological and immunohisto‑
chemical stains, and the relative literatures were reviewed.Results All 6 patients of EAML were female, with an age range of 35 to 87
years, with the average age was 58.3. Before operation, imaging was considered hamartoma in 2 cases, renal space occupying in 4 cases
and renal carcinoma need to be excluded. Microscopically, these tumors are composed of varying proportions by epithelioid, vascular,
smooth muscle, adipose tissue, and chronic inflammatory cells. Epithelioid cells accounted for more than 60% of the tumor components,
some cells with obvious atypia and some with necrosis. Immunohistochemical staining showed that spindle cells were positive for
HMB45 (5/6), Melan-A (5/6), Vim (6/6), TEF-3 (1/6), spindle cells of all cases were not expressed in S-100, CD34, CD10 and CKpan,
and Ki-67 proliferation index ranged from 1% to 10%.Conclusions EAML is a mesenchymal neoplasm with malignant potential, dom‑
inated by proliferating epithelioid cells, and contains three components of AML. It is easy to be misdiagnosed in clinic, the biological
behavior has tendency to recur and metastasize, and needs to be closely followed by clinical.
Key words： Kidney neoplasms; Mesenchymoma; Epithelioidangiomyolipoma; Clinicopathological features diagnosis; Prognosis

上皮样血管平滑肌瘤（EAML）由Eble等［1］于1997
年首次报道，临床上较少见，约占肾脏肿瘤的0.5‰［2］，具

有恶性潜能，有复发或转移倾向，其致病机制与结节性

硬化症（TSC）基因突变相关［3］，目前没有标准的治疗方

案，预后无统一认识，术后需严密长期随访。本研究报

告6例肾脏上皮样血管平滑肌脂肪瘤，结合临床病史、镜

下所见及免疫组化，对其良、恶性诊断及鉴别诊断进行

探讨，复习相关文献，以提高对此类肿瘤的认识。

1 资料与方法

1.1 一般资料 收集安徽医科大学附属宿州医院

2017年3月至2020年8月手术切除且诊断为上皮样血

管平滑肌脂肪瘤的病例6例，所有病例均复习临床资

料、完善免疫组化标记后经两位副主任及以上医师复

片并通过科室内讨论后确诊。本研究符合《世界医学

协会赫尔辛基宣言》相关要求。

1.2 方法 标本经4%中性甲醛固定，常规脱水、石蜡

包埋，HE染色，光镜观察后选取主要病变蜡块行免疫组

织化学EnVision法标记。抗体黑色素瘤（HMB-45）、黑
色素A（Melan-A），平滑肌肌动蛋白（SMA），内皮细胞标志

物（CD34），S-100蛋白（S-100），波形蛋白（Vimentin），

◇临床医学◇
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转录因子E3（TFE-3），细胞角蛋白（CKpan），共同型急

性淋巴细胞白血病抗原（CD10）等试剂均购自福州迈

新生物技术开发有限公司，所有标记均设阳性和阴性

对照，按试剂说明书操作。

2 结果

2.1 一般资料 本研究 6例病人均为女性，年龄最

大87岁，最小35岁，平均年龄58.3岁。其中1例为自

觉腰部不适伴上腹部胀痛10 d就诊，5例为体检时超

声提示肾脏占位，入院CT诊断4例为肾脏占位，肾癌

待排，2例为肾错构瘤，本研究6例均无明显结节状硬

化特征，3例行根治性单侧肾脏切除术，3例行后腹腔

镜下保留肾单位的肿瘤剔除术（NSS）见表1。
2.2 巨检 6例 EAML均为手术切除标本，肿块长

径 3.2~10.0 cm，部分有包膜，与周围组织有较清楚

的分界，切面灰红灰白色，部分呈五彩状，质中或质

嫩，肿块较大者切面呈囊实性，出血坏死明显，其中

一例伴自发性肿瘤破裂。

2.3 镜检 6例 EAML境界均较清楚，肿瘤由上皮

样细胞、梭形平滑肌组织、脂肪组织及厚壁血管以

不同比例构成，上皮样成分占 60%~90%以上。血

管大小不一，扭曲变形，管壁增厚，部分伴透明变

性。平滑肌组织形态较规则，似成纤维细胞样，部

分伴有核的轻度异型性。脂肪组织均发育成熟，呈

分叶状分布于肿瘤内。上皮样成分呈巢团状或片

状分布，伴不同程度的异型性，细胞圆形，多角形或

梭形，胞质丰富，嗜酸，颗粒状，核大小不一，偏位，

呈印戒细胞样，核仁较明显，局部可见多核巨细胞

及肿瘤性坏死，核分裂像少见（0~1/50HPF）上皮样

血管平滑肌脂肪瘤显微镜下特点见图1。
2.4 免疫组化 肿瘤细胞HMB45（5/6），Vimentin（6/
6），Melan-A（5/6），SMA（5/6），TFE-3（1/6），S-100，CD34，
CD10，CKpan等阴性，Ki-67阳性指数1%~10%上皮样

血管平滑肌脂肪瘤免疫组化特异性表达见图2。
3 讨论

血管平滑肌脂肪瘤（AML）是一种良性间叶性肿

瘤，好发于肾脏及肝脏，属于具有血管周上皮样细胞

分化的肿瘤（PEComa）家族，曾认为是一种错构瘤，近

年来通过基因分析，认为是独立的真性肿瘤，也有人

认为隶属于多向分化的间胚叶母细胞肿瘤。部分

AML病人可伴有TSC，TSC是常染色体显性遗传性神

经皮肤病，特点是脑、肾、肺、心、脾、消化道、和骨骼发

生错构瘤。临床以智力低下、癫痫和面部皮脂腺瘤为

三大特征性表现。肾EAML是AML的特殊亚型，是一

种少见的肾脏肿瘤，可以是散发性的，也可以是结节

性硬化症的一部分，生物学行为不同于AML，具有一

定恶性潜能，有较多复发、转移的报道［4-5］。

3.1 临床特征 肾 EAML于 2004年国际癌症组织

分为良性、潜在恶性、恶性三种类型［6］，有复发或转

移倾向，临床较少见，好发于中青年女性，常常无明

显症状，其临床表现往往与肿瘤的大小有关，当肿

瘤较小时，一般于体检发现，当肿瘤较大时，常伴有

严重的腰部酸胀感，病人以下腹部不适伴血尿及腰

部酸痛入院检查时发现，病侧肾区可有叩击痛，本

组病例中 5例均为体检时发现。随着影像学的广泛

应用，较小的EAML发现率明显升高，EAML因为长

径一般比AML大［7］，影像学检查不易与AML鉴别，

确诊主要依据术后病理。发生于肾脏的 EAML，因
大多为乏脂肪的肿瘤病变，上皮样细胞含量多，CT
平扫肿瘤为高密度增强影，T2加权像呈低信号，增

强后为“持续强化”或“快进慢出”，部分表现为“快

进快出”，有的病例可见侵及肾周脂肪组织，更易误

诊为肾细胞癌［8-9］。有报告显示MRI检查通过对病

灶的 T2加权成像（T2WI）与同相位信号强度指数（S
Ⅰ）比值，与反相位信号强度指数（SⅡ）比值以及动

态增强扫描比值（A/D），病变强化均匀可有效对肾

癌和 EAML进行诊断［10］。本研究 6例 EAML中 4例
影像学考虑为肾癌，仅2例诊断为错构瘤。

3.2 病理学特点 肾脏上皮样血管平滑肌脂肪瘤

镜下主要由厚薄不等、大小不一的血管，平滑肌、脂

肪及上皮样成分组成，各成分以不同比例存在，且

可以悬殊差异非常大。若以脂肪组织为主，往往是

成熟的脂肪组织或加以少量脂肪母细胞，似脂肪肉

瘤。若以血管为主，则为厚壁血管，缺乏血管弹力

层，似血管畸形。若以平滑肌为主，可为经典的平

表1 肾脏EAML病人6例临床资料

编号

1
2
3
4
5
6

性别

女

女

女

女

女

女

CT表现

小圆形低密度影

可疑片状低密度影

团块状稍低密度影

不规则肿块影

类圆形混杂密度影

等高混杂密度影

长径/cm
10.0
4.0
3.8
3.7
3.2
3.3

术前诊断

错构瘤

肾癌待排

肾癌待排

肾癌待排

错构瘤

肾癌待排

手术方式

ORN
RN
RN
NSS
NSS
NSS

随访时间/个月

44
32
24
19
12
3

预后

无瘤生存

无瘤生存

无瘤生存

无瘤生存

无瘤生存

无瘤生存

注：ORN为开放性肾全切，RN为肾全切，NSS为后腹腔镜肾部分切除。
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滑肌组织，似平滑肌瘤。若平滑肌组织呈上皮样，

则称之为上皮样血管平滑肌脂肪瘤（EAML），往往

细胞呈巢团状或片状分布，部分绕以血管呈套袖

样，易误诊为高级别癌。AML的肿瘤细胞一般无明

显异型性，只是以不同比例存在，EAML的细胞较

大，多角形或四边形，细胞核大，核仁明显，部分似

神经节细胞样，可伴有核分裂象，血管浸润，坏死

等。Brimo等［11］认为 EAML具有以下任意三个及以

上病理学特征的肿瘤提示有恶性生物学行为：⑴≥
70%的上皮样细胞具有非典型性（细胞多形性，细

胞核大小是周围细胞核的 2倍以上，核仁明显）；⑵≥
2个核分裂像/10HPF；⑶病理性核分裂像；⑷坏死。

贺慧颖等［12］提出，EAML不能简单分为良性或恶性，

而是要通过结合临床相关指标（肿瘤的生长方式、

大小、有无坏死、肾外侵犯及肾静脉浸润），分为低

位、中危和高危。本研究 6例 EAML镜下图像与以

上描述基本符合，2例可见肿瘤性坏死，伴随 70%以

上的上皮样细胞显示不典型性，有少量的核分裂

像，未见病理性核分裂象，提示具有恶性潜能。有

研究表明伴有 Xp11.2染色体异位的 TFE-3基因融

合将更具有侵袭性［13］。本研究 6例EAML中 3例基

因检测均未有TFE-3基因融合。

3.3 免疫表型 EAML几乎全部特征性的表达

HMB45，Melan-A，Vimtinin 和 SMA，S-100，CKpan，
EMA阴性。值得注意的是，S-100在 EAML中偶见

非特异性阳性，若弥漫强阳性需排除恶性黑色素

瘤，若散在核阳性则支持本组肿瘤。有报告 Ki-67
和P53高表达时可作为EAML辅助判定良恶性的有

效方法之一［14］。

3.4 鉴别诊断 肾 EAML的临床表现与影像学均

无特异性表现，组织学表现复杂多样，需与以下疾

病鉴别：①透明细胞性肾细胞癌：肾EAML与其鉴别

有一定困难，当EAML中脂肪组织较少，且上皮样细

胞伴透明变，尤其出现肾门静脉瘤栓及被膜侵犯

时，影像学上不易与透明细胞性肾细胞癌区分，需

要行免疫组化检查。EAML黑色素标记及肌源性标

记阳性，上皮性标记阴性，而肾细胞癌相反，广谱上

皮细胞标记 CKPan和 EMA阳性可资鉴别。②上皮

样平滑肌肉瘤：EAML常常因为脂肪组织非常少，以

上皮样组织为主伴轻度异型时，易误诊为上皮样平

滑肌肉瘤。后者常常细胞单一，异型更明显，间质

内无脂肪组织及增生的畸形厚壁血管，免疫组化肌

源性标记阳性，但 HHMB45及 Melan-A阴性可与

EAML鉴别。③嗜酸细胞腺瘤：肿瘤由单一形态细

胞构成，瘤细胞圆形或卵圆形，染色质细腻，偶见小

核仁，瘤细胞多数呈实性巢索状排列，可出现一些

怪异细胞核的瘤细胞需与EAML鉴别。影像学上，

嗜酸细胞腺瘤的中心部位可见星芒状瘢痕是其主

要诊断依据，同时免疫组化表达上皮性标记，不表

达HMB45及Melan-A等黑色素标记。④脂肪肉瘤：

当肿瘤细胞以脂肪为主，且出现绕以血管的上皮细

胞丛时，易当做脂肪母细胞而误诊为高分化脂肪肉

瘤。一般经多次取材，往往可以找到三种成分。免

疫组化标记HMB45和 SMA阳性可以进一步明确诊

断。⑤肉瘤样癌：对于EAML，当畸形血管和脂肪组

织较少时，上皮样细胞和梭形细胞混合成束状或条

索状排列，极易与肉瘤样癌混淆，后者免疫组化

EMA和CKpan阳性而黑色素标记阴性。

3.5 治疗与预后 EAML是具有潜在恶性的肿瘤，

往往作为肾细胞癌处理，首要治疗手段是外科手术

局部切除，可术前行RENAL评分，根据评分选择手

术方式，也可肿块剔除做术中冰冻，若结果不能排

除恶性或细胞明显异型时［15］，建议行肾脏根治术。

若术前能确诊为EAML，且肿块长径大于 4 cm，应选

择根治性肾切除［16］。国外研究发现［17］，分子靶向药

物索拉非尼对于转移性EAML的治疗有较好疗效。

本组病例中，3例行肿块剔除术，3例行肾脏切除，术

后均未继续药物辅助治疗。EAML以增生的上皮样

细胞为主，具有一定的恶性潜能，合并结节性硬化

症的几率更高，需长期随访。文献报告约 1/3的
EAML有淋巴结、肝、肺的转移，当肿瘤内出现坏死、

核分裂象及肾外转移，免疫组化中Ki-67增殖指数

较高，P53有突变时，往往提示预后不佳［18-19］。本研

究所有病例均有随访，随访时间范围为 3~44月，病

人均暂无复发及转移，所有病例作者将长期随访。

（本文图1，2见插图7-4）
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气腹针导引加预分离技术在完全腹膜外腹股沟疝修补术中应用
许程伟，张艮龙，赵得银，李梁，陈浩伟
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摘要： 目的 探索气腹针导引并经气腹针注入麻醉肿胀液在完全腹膜外腹股沟疝修补术（totally extraperitoneal hernia re‑
pair，TEP）中的应用效果。方法 收集宿州市立医院2018年1月至2019年12月期间外科腹股沟斜疝病人60例，采用气腹针导

引并经气腹针注入麻醉肿胀液注射组（试验组）与传统TEP对照组各 30例，试验组在传统TEP手术基础上应用麻醉肿胀液行

预分离，对照组行传统TEP手术。比较两组病人术中用时、出血量、腹膜破裂例数，术后疼痛、皮下与阴囊血清肿、排气及卧床

用时。结果 试验组手术用时（74.17±12.27）min比（88.70±13.26）min、腹膜破裂例数（1比 8）、术中出血量（13.57±5.12）mL比
（24.30±7.62）mL、术后血清肿形成（0比 5）、术后疼痛（3.77±1.41）分比（5.77±1.94）分等均低于对照组，差异有统计学意义（均P<
0.05）。结论 气腹针导引并经气腹针注入麻醉肿胀液应用TEP与传统TEP比较，可明显降低手术难度、缩短手术时间、降低

术中及术后并发症的发生，是一种安全有效的手术方式。

关键词： 疝修补术； 疝，腹股沟； 气腹，人工； 二氧化碳； 腹膜； 麻醉肿胀液； 腹腔镜检查
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